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Пищевая аллергия у детей с врожденным 
буллезным эпидермолизом.
Результаты собственного наблюдательного 
исследования
Обоснование. Врожденный буллезный эпидермолиз (ВБЭ) относится к группе редких наследственных заболеваний, характеризующихся 
тяжелым поражением кожных покровов и у большинства больных ― слизистой оболочки желудочно-кишечного тракта, что приводит 
к нарушению их барьерных свойств по отношению к аллергенам. Однако вопросы пищевой сенсибилизации и пищевой аллергии у данной 
категории больных не исследованы, и изучение этой проблемы является актуальным. Цель исследования ― оценить особенности кли-
нических проявлений пищевой аллергии (ПА) и сенсибилизации к пищевым белкам у детей с ВБЭ. Методы. Проведено открытое неран-
домизированное наблюдательное проспективное исследование. Включены 82 ребенка с ВБЭ в возрасте от 2 мес до 16 лет, в том числе 
20 детей с простой и 62 ― с дистрофической формой ВБЭ. Оценивались аллергологический анамнез и клинические проявления ПА; всем 
больным проводилось определение общей концентрации IgE в сыворотке крови, sIgE сыворотки крови к наиболее значимым пищевым 
аллергенам, по показаниям ― к смесям бытовых аллергенов с применением технологий UniCAP System, Thermo Fisher Scientific (ранее 
Phadia АВ). Результаты. Поражение кожи при ВБЭ маскирует проявления ПА у детей, обусловливая гиподиагностику заболевания 
у этой категории пациентов, что в свою очередь ведет к неправильной организации нутритивной поддержки. ПА была выявлена у 20,7% 
детей с ВБЭ (в 10% случаев при простой и в 24,2% при дистрофической форме ВБЭ). В качестве этиологического фактора наиболее 
часто выступали продукты, содержащие белок коровьего молока, злаки, яйца. В группе детей с коморбидностью ПА и ВБЭ наиболее 
часто встречались высокие и крайне высокие уровни общего IgE (>1000 kUA/l). Заключение. Дети с дистрофической формой ВБЭ по 
сравнению с пациентами с простой формой заболевания чаще имеют  клинические проявления ПА. Основными причинно-значимыми 
аллергенами являются белки коровьего молока, злаки, яйца. 
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Обоснование
Врожденный буллезный эпидермолиз (ВБЭ)― это 
группа редких (орфанных) наследственных заболеваний, 
характеризующихся нарушением межклеточных связей 
в эпидермисе или эпидермально-дермальном соединении, 
приводящих к образованию пузырей на коже и/или слизи-
стых оболочках даже при незначительном ее травмирова-
нии. Для врожденного буллезного эпидермолиза характер-
но раннее начало (с рождения или первых месяцев жизни), 
непрерывное течение с характерными частыми обостре-
ниями. Большинство заболеваний этой группы приводит 
к инвалидизации больных и сокращению продолжитель-
ности жизни [1]. Выделяют простую, дистрофическую 
и пограничную форму болезни, а также синдром Киндлер. 
Наиболее тяжелую группу пациентов представляют 
больные с дистрофической формой ВБЭ. К основным кли-
ническим проявлениям этой формы заболевания относят-
ся появление пузырей и/или эрозий на коже и слизистых 
оболочках. Эпителизация эрозивных дефектов при различ-
ных формах дистрофического буллезного эпидермолиза 
происходит с формированием рубцовой ткани (чаще атро-
фической) и милиумов. Контрактуры, псевдосиндактилии 
и отсутствие ногтей ― специфические проявления тяжело 
протекающих клинических форм болезни [2]. У большин-
ства пациентов отмечается также поражение желудочно-
кишечного тракта: повреждение слизистой оболочки по-
лости рта, глотки, пищевода и прямой кишки завершается 
рубцеванием с заращением во рту вестибулярных складок, 
утратой уздечки, анкилоглоссией, формированием стрик-
тур пищевода, эпизодами дисфагии, гастроэзофагеального 
рефлюкса, постоянными запорами [3, 4].
Дистрофическая форма ВБЭ в большинстве случаев 
сопровождается глубокой белково-энергетической недо-
статочностью, тяжело поддающейся лечению [5]. У боль-
шинства таких больных, особенно у детей с тяжелыми 
формами, площадь эрозивных очагов велика, что приводит 
к потере питательных веществ. В результате потребность 
в нутриентах у детей с дистрофическими формами ВБЭ, 
согласно современным рекомендациям, может в 1,5 и бо-
лее раз превышать возрастную норму потребления [2, 6]. 
Однако, несмотря на широкий спектр лечебных продуктов, 
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Food Allergy in Children with Inherited Epidermolysis Bullosa.
The Results of the Observational Study
Background: Inherited epidermolysis bullosa (EB) refers to a group of rare inherited disorders characterized by severe damage of skin and in 
most patients — the gastrointestinal mucosa, what leads to a violation of skin and mucosal barrier properties in relation to allergens. However, the 
issues of food sensitization and food allergy in this category of patients have not been studied, and the study of this problem is important. Aim: To 
evaluate the clinical manifestations of food allergy (FA) and IgE-response to food proteins in children with EB. Methods: 82 patients with EB aged 
from 2 months to 16 years were entered this open non-randomized observational prospective study, including 20 patients with simple form of EB 
and 62 patients with dystrophic form of EB. We analyzed allergic history and clinical manifestations of the FA in all the patients. Every patient in 
this study underwent of determination of the concentration of total serum IgE and specific serum IgE to the most important food allergens, as well 
as to mixtures of household allergens in some cases (UniCAP System, Phadia AB). Results: Skin lesion in patients with EB masks allergic skin 
manifestations, causing a hypodiagnosis of the FA in this category of patients, which in turn leads to erroneous organization of nutritional support. 
FA (clinical manifestations) was identified in 20.7% of children with EB (in 10% of cases with simple form of EB and in 24.2% — in patients with 
dystrophic form of EB). Products containing cow’s milk protein, cereals, and eggs were identified as etiologic factors of FA in most cases. In the 
group of children with comorbidity FA and EB high and very high levels of total IgE (>1000 kUA / l) were detected most frequently. The main 
cause-significant allergens are cow’s milk proteins, cereals, eggs. Conclusions: Comorbidity with FA is high in patients with dystrophic form of EB. 
The main cause-significant allergens are cow’s milk proteins, cereals, eggs. 
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организация питания детей, страдающих ВБЭ, и в настоя-
щее время представляет большие трудности, и даже при 
адекватных рекомендациях по питанию в ряде случаев не 
удается достичь нормализации нутритивного статуса этих 
пациентов [2]. Помимо нутритивной недостаточности, 
обширное поражение слизистых оболочек и кожи, при-
водящее к потере ими барьерных свойств, может являться 
фактором, способствующим избыточному поступлению 
антигенов, в том числе аллергенов пищевого и непищевого 
происхождения. Тем не менее вопросы пищевой сенсиби-
лизации и пищевой аллергии у данной категории больных 
не изучены. Так, при анализе публикаций на эту тему (Web 
of Science и PubMed) нами обнаружена всего лишь одна 
работа, где М. Grunwald и соавт. [7] впервые описали кли-
нический случай наличия эозинофильных инфильтратов 
в сочетании с повышенным уровнем общего иммуногло-
булина (Immunoglobulin, Ig) E у ребенка с дистрофической 
формой ВБЭ. В то же время наличие пищевой аллергии 
обязательно должно учитываться при организации нутри-
тивной поддержки у этой тяжелой категории пациентов.
В настоящей статье приведены результаты собствен-
ного наблюдательного исследования по изучению про-
явлений пищевой аллергии (ПА) у 82 детей с врожденным 
буллезным эпидермолизом. 
Цель исследования ― оценить особенности клини-
ческих проявлений пищевой аллергии, сенсибилизации 
к пищевым белкам у детей с врожденным буллезным 
эпидермолизом. 
Методы
Дизайн исследования
Проведено открытое нерандомизированное наблю-
дательное проспективное исследование с целью оценки 
особенностей пищевой сенсибилизации и проявлений 
пищевой аллергии у детей с различными формами ВБЭ. 
Включенные в исследование дети были распределены на 
2 группы в зависимости от формы буллезного эпидермо-
лиза (дети с простой и с дистрофической формой ВБЭ). 
Критерии соответствия
Критерии включения: дети любого возраста обоих по-
лов с установленным диагнозом буллезного эпидермоли-
за: простая форма ВБЭ (Q81.0 согласно Международной 
классификации болезней 10-го пересмотра, МКБ-10), 
дистрофическая форма ВБЭ (Q81.2 по МКБ-10).
Критерии исключения из исследования: отказ родите-
лей/законных представителей ребенка от участия в ис-
следовании. 
Условия проведения
Исследование проведено на базе отделения дермато-
логии ФГАУ «Национальный медицинский исследова-
тельский центр здоровья детей» Минздрава России (далее 
НМИЦ здоровья детей).
Продолжительность исследования
Период включения в исследование составил 12 мес 
(с января 2016 по декабрь 2016 г.), период наблюдения ― 
6 мес.
Описание медицинского вмешательства
Методы клинической оценки пациентов с ВБЭ 
За период пребывания в стационаре всем детям с ВБЭ 
проводилось комплексное обследование в соответствии 
с современными рекомендациями по ведению больных 
с данной патологией [1]. Все пациенты получали индиви-
дуализированную системную и наружную терапию, в том 
числе различные физиотерапевтические процедуры, на-
правленные в основном на стимуляцию регенеративных 
свойств кожного покрова. 
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Таблица 1. Ключевые вопросы, которые необходимо задать родителям/законным представителям пациента в случае подозрения пище-
вой аллергии у ребенка (модифицировано по EAACI, 2014 [8])
Оценка анамнеза Ключевые вопросы
Описание симптомов пищевой аллергии, вызванных 
приемом продукта
• Какие именно отмечались симптомы и как долго наблюдались?
• Какое лечение было назначено?
• Через какое время симптомы купировались?
Выявление пищевого аллергена • Какие продукты вызывают реакцию?
Время появления реакции после контакта с 
аллергеном
• В течение какого времени после контакта с предполагаемым аллергеном/
продуктом развилась реакция?
Воспроизводимость симптомов • Носят ли симптомы рецидивирующий характер?
Способ приготовления продукта • На что развилась реакция ― на приготовленный продукт или продукт в сыром виде?
Количество аллергена • Какое количество продукта вызвало реакцию? 
Элиминационные диеты в анамнезе • Соблюдал ли пациент элиминационные диеты ранее? Если да, то были ли они эффективными?
К каждому пациенту помимо организации адекватного 
ухода за кожей осуществлен мультидисциплинарный под-
ход. Большинство детей нуждались в консультациях таких 
специалистов, как гастроэнтеролог, офтальмолог, хирург, 
стоматолог, невролог и др. Все дети получали консульта-
цию диетолога, в ходе которой оценивался рацион и да-
вались рекомендации по его коррекции. Для комплекс-
ной оценки факторов, нарушающих питание при ВБЭ, 
использовалась лингвистически адаптированная шкала 
THINC (Tool to Help Identify Nutritional Compromise), раз-
работанная специально для больных ВБЭ [6]. Согласно 
этой же шкале оценивалась площадь пораженных участков 
кожи и площадь инфицированных участков в процентах 
к общей площади кожных покровов.
Анализ анамнестических данных 
Анализ анамнестических данных проводили по ма-
териалам выписок из историй болезни, врачебных за-
ключений, а также по результатам интервьюирования 
родителей/представителей пациента. В истории болезни 
(лат. anamnesis morbi) оценивались информация о тече-
нии заболевания, включая развитие симптомов, о ранее 
проводимой терапии и ее эффективности, о наличии 
сопутствующей патологии. Помимо общих сведений, 
анамнез жизни (лат. anamnesis vitae) содержал сведения 
о наследственности по аллергическим болезням, харак-
тере питания. Диетологический анамнез включал в себя 
информацию о видах вскармливания, сроках введения 
продуктов / блюд прикорма и наличии реакций на эти 
продукты, особенностях питания матери во время бере-
менности и лактации, особенностях рациона питания ре-
бенка. Для выявления пищевой аллергии использовалась 
адаптированная сокращенная форма структурированного 
вопросника, рекомендованного Европейской академией 
аллергологии и клинической иммунологии (European 
Academy of Allergy and Clinical Immunology, EAACI), с це-
лью оценки анамнеза при подозрении на ПА [8] (табл. 1).
Методы диетодиагностики 
Диагностическая элиминационная диета назначалась 
по показаниям  детям с подозрением на ПА. Длитель-
ность диагностической элиминационной диеты состав-
ляла от 30 дней, во время которых ребенок соблюдал ди-
ету с исключением наиболее вероятного (или вероятных) 
причинно-значимого продукта. При неясных результатах 
диагностической элиминационной диеты назначалось 
диагностическое введение продукта. После подтверж-
дения/установления диагноза ПА по результатам диа-
гностической элиминационной диеты, диагностического 
введения продукта и лабораторного тестирования ребен-
ку назначалась лечебная элиминационная диета продол-
жительностью 6−12 мес в соответствии с международны-
ми [9] и отечественными клиническими рекомендациями 
[10] по ведению детей с ПА. 
Диагностическое введение продукта [11] проводилось 
по окончании минимального срока элиминационной дие-
ты на основании клинической оценки состояния ребенка. 
Количество продукта, содержащего причинно-значимый 
аллерген, для первого диагностического введения опреде-
лялось исходя из данных анамнеза (количество продукта, 
на которое отмечалась реакция ранее, выраженность 
реакции на это количество). Введение начиналось с дозы, 
значительно меньше той, которая вызвала реакцию. Срок 
наблюдения за реакцией после диагностического вве-
дения продукта составлял 2 сут. Если на первое диагно-
стическое введение продукта никаких отрицательных 
реакций не отмечалось, то продукт вводился в питание 
в постепенно возрастающих количествах с обязательной 
регистрацией всех симптомов. При отсутствии каких-ли-
бо негативных реакций после диагностического введения 
продукта рекомендовалось расширение рациона.
Оценка физического развития 
Оценка физического развития детей проводилась с по-
мощью специализированного пакета прикладных про-
грамм Всемирной организации здравоохранения Anthro 
и Anthro Plus [12].
Для определения соответствия массы тела, длины/
роста, а также индекса массы тела к возрасту и распростра-
ненности нарушений нутритивного статуса (избыточного 
или недостаточного питания) был использован показатель 
Z-score [отклонение значений индивидуального показате-
ля (масса тела, рост) от стандартного значения для данной 
популяции]. При этом учитывали величины Z-scores: массу 
тела для возраста (Weight-for-Age Z-score, WAZ), длину 
тела (рост) для возраста (Height-for-Age Z-score, HAZ), 
индекс массы тела для возраста (Body Mass Index (BMI)-
for-Age Z-score, BAZ). Для выявления отклонений величин 
антропометрических показателей от медианы стандартной 
популяции были определены отрезные точки Z-scores. 
Дефицит массы тела (WAZ) или недостаточная длина 
(HAZ) тела ребенка устанавливались при величине со-
ответствующей Z-score<-2SD. Высокий показатель рост/
длина тела характеризовался величиной HAZ>+2SD. Из-
быточная масса тела характеризовалась WAZ>2SD, а так-
же индексом массы тела для возраста BAZ>1SD. 
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Таблица 2. Оценка уровня sIgE 
Класс 
концентрации Оценка уровня
Концентрация sIgE, 
kUA/l
0 Недетектируемый -
I Низкий 0,35−0,7
II Средний 0,7−3,5
III Умеренно высокий 3,5−17,5
IV Высокий 17,5−50
V Очень высокий 50−100
VI Предельно высокий >100
Дополнительные исходы исследования 
Проанализированы уровни концентрации общего IgE 
у детей с врожденным буллезным эпидермолизом.
Анализ в подгруппах
Поскольку существует несколько форм ВБЭ, отли-
чающихся по патогенезу заболевания и, соответственно, 
глубине поражения кожного покрова, нами был проведен 
раздельный анализ в группе детей с простой формой ВБЭ 
(группа 1) и в группе детей с дистрофической формой 
ВБЭ (группа 2). 
Этическая экспертиза
Работа выполнена в рамках научной темы «Опти-
мизация общих подходов к диагностике, лечению 
и реабилитации хронических дерматозов у детей» 
(номер регистрационной карты в ЕГИСУ НИОКР 
АААА-А17-117041800111-7. Исследование одобрено Ло-
кальным независимым этическим комитетом НМИЦ 
здоровья детей (№ 2/16 от 26.01.2016).
Статистический анализ
Размер выборки предварительно не рассчитывали. 
Обработку полученных данных проводили при помо-
щи пакета статистических программ SPSS 20 (IBM, 
США). Статистическая обработка данных проводилась 
с использованием общепринятых методов вариацион-
ной статистики. Значимость различия для частотных 
показателей анализировали с помощью таблиц сопря-
женности с применением точного критерия Фишера. 
Рассчитывали доверительные интервалы для призна-
ков ― медианы, доли. Параметры, приводимые далее 
в таблицах, имеют следующие обозначения: n ― объем 
анализируемой подгруппы, Me (Q1; Q3) ― медиана 
и квартили, p ― достигнутый уровень значимости. Рас-
считывали коэффициенты ранговой корреляции Спир-
мена (rs). Разницу значений и/или сами значения (на-
пример rs, регрессионные коэффициенты и т.д.) считали 
значимыми при р<0,05.
Результаты
Объекты (участники) исследования
В исследование были включены 82 пациента с ВБЭ: 
 • 62 ребенка с дистрофической формой ВБЭ в возрасте 
от 11 мес до 16 лет 2 мес (Me 8,9 лет [3,6; 13,9]); 
 • 20 детей с простой формой ВБЭ в возрасте от 2 мес до 
9 лет 2 мес (Me 5,6 лет [2,11; 7,3]). 
Общая характеристика больных представлена в табл. 3. 
На основании анализа антропометрических данных 
в группе детей с простой формой ВБЭ недостаточность 
питания (BAZ<2) была выявлена у 5 пациентов, что со-
ставило 25,0%. 
Лабораторные исследования
Лабораторные исследования выполнены в централи-
зованной клинико-диагностической лаборатории, лабо-
ратории молекулярной генетики и клеточной биологии 
и лаборатории инструментальной и лабораторной диа-
гностики НМИЦ здоровья детей. Взятие крови на анализ 
осуществляли в плановом порядке при поступлении ре-
бенка в отделение после осмотра врачом-дерматологом, 
без дополнительной венепункции. 
Иммунологические и аллергологические
методы обследования 
Иммунологические и аллергологические методы об-
следования включали в себя определение общей кон-
центрации IgE сыворотки крови, sIgE сыворотки кро-
ви к наиболее распространенным пищевым аллергенам, 
а также аллергенам продуктов, наиболее часто используе-
мым в питании детей ― белкам коровьего молока (БКМ) 
и его фракциям (казеину, бета-лактоглобулину, бычье-
му сывороточному альбумину), сое, пшенице, ячменю, 
клейковине, яблоку, банану, груше, куриному яйцу, мясу 
курицы, индейки, кролика, свинины, говядины, бара-
нины, рыбе (треска, лосось), а также к смесям бытовых 
аллергенов (клещи домашней пыли) с помощью мето-
да непрямой иммунофлуоресценции на автоматическом 
анализаторе ImmunoCAP 250 (UniCAP System, Thermo 
Fisher Scientific, США). 
Порог чувствительности анализатора ImmunoCAP 250 
составляет 0,01 кЕ/л, референсное значение [граница 
(cut-off point)] для специфических IgE, согласно инструк-
ции производителя тест-системы, равно 0,35 кЕ/л. При 
интерпретации результатов лабораторной диагностики 
полученные значения концентраций sIgE прошли разде-
ление по классам сенсибилизации (табл. 2). 
Исходы исследования
Основной исход исследования 
Проанализированы клинические проявления ПА 
и характер сенсибилизации к пищевым белкам у детей 
с врожденным буллезным эпидермолизом. 
Таблица 3. Общая характеристика пациентов с врожденным буллезным эпидермолизом 
Пациенты с ВБЭ Возраст, летMe [25; 75] Пол, %
Площадь поражения кожи, %
Me [25; 75]
Наличие пищевой аллергии, 
n (%)
Группа 1
Простая форма ВБЭ, n=20
5,6
[2,11; 7,3]
М ― 45,0
Ж ― 55,0 23,5 [19,1; 49,4] 2 (10,0)
Группа 2
Дистрофическая форма ВБЭ, n=62
8,9 
[3,6; 13,9]
М ― 45,2
Ж ― 54,8 54,9 [49,2; 71,9] 15 (24,2)
Все пациенты с диагнозом ВБЭ, n=82 - - - 17 (20,7)
Примечание. ВБЭ ― врожденный буллезный эпидермолиз
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Среди детей с дистрофической формой ВБЭ величина 
Z-score по всем исследуемым параметрам (WAZ, BAZ, 
HAZ) в большинстве случаев была >2. Так, недостаточность 
питания (BAZ<2) была выявлена у 36 больных, или 59,7%.
Основные результаты исследования
Характеристика клинических проявлений ПА
у детей с ВБЭ в зависимости от формы заболевания
Следует отметить, что хронический кожный патологи-
ческий процесс при ВБЭ, сопровождающийся появлени-
ем пузырей, а затем эрозий, с сопутствующими воспале-
нием, инфицированием и выраженным зудом маскирует 
кожные проявления ПА. В связи с этим ни у одного из 
обследованных пациентов диагноз пищевой аллергии 
не был поставлен до настоящей госпитализации. Тем не 
менее при тщательном целенаправленном сборе анам-
нестических данных, а также знании четкой причинно-
следственной связи появления симптомов с приемом 
того или иного вероятного причинно-значимого продукта 
удается не только предположить наличие ПА у ребенка, 
но и вычленить спектр предполагаемых причинно-зна-
чимых пищевых белков. Родители пациентов указывали 
на усиление зуда при приеме определенных продуктов 
или появление новых, нехарактерных для основного за-
болевания высыпаний. Важную дополнительную инфор-
мацию давали результаты диагностической элиминаци-
онной диеты и диагностического введения продукта. 
В результате пищевая аллергия была диагностирована 
у 2 (10%) детей с простой формой ВБЭ и у 15 (24,2%) ― 
с дистрофической. Наиболее частыми проявлениями ПА 
были гастроинтестинальные симптомы, включавшие раз-
жиженный непереваренный стул, у детей первого года 
жизни ― срыгивания. Наряду с указанными симптомами 
отмечались и такие кожные проявления, как усиление 
зуда после употребления причинно-значимого продукта; 
появление пятнисто-папулезной сыпи, эритематозных 
участков (рис. 1). 
У 3 пациентов в группе детей с дистрофической фор-
мой ВБЭ как сопутствующее заболевание был диагно-
стирован атопический дерматит. Верификация диагно-
за атопического дерматита проводилась в соответствии 
с критериями Hanifin и Rajka1. Основные проявления ПА 
у детей с ВБЭ представлены в табл. 4.
Как видно из табл. 4, среди детей с простой формой 
ВБЭ ПА была диагностирована лишь у 2 пациентов. Сим-
птомы ПА у этих больных носили эпизодический харак-
А
В
Б
Рис. 1. Сочетанные проявле-
ния клинических признаков 
врожденного буллезного эпи-
дермолиза и пищевой аллер-
гии у ребенка 9 мес 
Примечание. А ― эритематоз-
ные очаги на коже в области 
лба и щек; Б ― пузырный 
элемент (синяя стрелка), эри-
тематозно-сквамозный очаг 
(красная стрелка); В ― эри-
тематозные очаги в области 
груди.
1 J. Haniﬁ  n и W. Lobitz (1979), а позднее J. Haniﬁ  n и J. Rajka (1980) разработали и предложили диагностические критерии атопиче-
ского дерматита, разделив их на две группы ― большие (обязательные) и малые (дополнительные).
Таблица 4. Характер проявлений пищевой аллергии у детей с врожденным буллезным эпидермолизом 
Пациенты
с ВБЭ
ПА,
n (%)
Гастроинтестинальные 
проявления ПА, n (%)
Кожные проявления ПА, n (%)
Этиологический 
фактор ПА
Сопутствующая 
сенсибилизация 
к бытовым 
аллергенам, n (%)
Зуд кожи, 
высыпания, n (%)
Атопический 
дерматит, n (%)
Группа 1
Простая форма 
ВБЭ, 
n=20
2 (10,0) 1 (5,0 ) 1 (5,0) 0 БКМ, n=2 1 (5,0)
Группа 2
Дистрофическая 
форма ВБЭ, 
n=62
15 (24,2) 13 (20,9) 12 (13,9) 3 (4,8)
БКМ, n=11
Яйца, n=5
Глютен и злаки, 
n=6
Фрукты и овощи, 
n=7
Другие продукты, 
n=4
8 (12,9)
Примечание. ВБЭ ― врожденный буллезный эпидермолиз, ПА ― пищевая аллергия, БКМ ― белки коровьего молока.
тер, купировались исключением причинно-значимого 
продукта. В качестве этиологического фактора выступали 
продукты, содержащие БКМ.
В группе детей с дистрофической формой ВБЭ ПА 
была диагностирована у 15 человек (см. табл. 4). Практи-
чески у всех пациентов с ПА отмечались гастроинтести-
АКТУАЛЬНЫЕ ВОПРОСЫ ПЕДИАТРИИ 
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Рис. 2. Характер распределения sIgE (индивидуальные уровни sIgE) к белкам коровьего молока и его фракциям в группе детей с дис-
трофической формой врожденного буллезного эпидермолиза и пищевой аллергией
Примечание. БКМ ― белки коровьего молока, АЛГ ― альфа-лактальбумин, БЛГ ― бета-лактоглобулин.
Рис. 3. Характер распределения sIgE (индивидуальные уровни sIgE) к пищевым белкам растительного происхождения в группе детей
с дистрофической формой врожденного буллезного эпидермолиза и пищевой аллергией
нальные симптомы ПА (n=13) и усиление кожного зуда 
(n=12). У 3 из них верифицированы проявления атопи-
ческого дерматита, купировавшиеся или значительно 
уменьшившиеся после исключения из питания ребен-
ка причинно-значимого продукта. В этиологической 
структуре ПА у детей с дистрофической формой ВБЭ 
лидировали молочные продукты (n=11), у 6 пациентов 
были выявлены реакции на глютен и злаки, у 5 ― на 
куриное яйцо, у 7 ― на фрукты и овощи. У 4 больных 
также отмечались симптомы ПА на другие продукты ― 
рыбу, говядину, свинину, курицу. 
При анализе наследственности по аллергическим бо-
лезням среди детей с дистрофической формой ВБЭ и ПА 
выявлено, что лишь у 6 из них отмечалась отягощенная 
наследственность по аллергическим болезням по линии 
матери и/или отца. 
Характер сенсибилизации к пищевым белкам
у детей с ВБЭ и ПА
Определение уровней специфических IgE проводили 
всем детям с коморбидностью ВБЭ и ПА. Выявлено, что 
у большинства детей с дистрофической формой ВБЭ 
и ПА (n=11) причинно-значимым пищевым аллергеном 
являлся БКМ (и/или его фракции). Характер распределе-
ния sIgE к БКМ и его фракциям в группе детей с дистро-
фической формой ВБЭ и ПА представлен на рис. 2. 
sIgE к пищевым белкам растительного происхождения 
определялись в диапазоне от низкого до умеренно высо-
кого класса сенсибилизации (рис. 3). Однако у 2 пациен-
тов отмечались предельно высокие уровни sIgE к пшени-
це, ячменю и клейковине. 
Продукты растительного происхождения выступали 
этиологическим фактором ПА в 8 случаях, что было под-
тверждено как наличием sIgE, так и реакциями на данные 
продукты в анамнезе; у 6 детей отмечались клинические 
реакции на продукты, содержащие глютен и безглюте-
новые злаки, у 7 были реакции на фрукты (банан/яблоко 
или груша). 
При анализе сенсибилизации к пищевым белкам жи-
вотного происхождения обнаружено, что у 5 детей опре-
делялись повышенные титры sIgE к белку куриного яйца 
от низкого до умеренно высокого класса сенсибилизации, 
что во всех случаях сопровождалось реакциями на данный 
белок (рис. 4). 
При анализе уровня общего IgE (tIgE) в группе 
детей с простой формой ВБЭ показатель выше воз-
растной нормы отмечался в 3 случаях (при этом он не 
превышал уровень 1000 kUA/l). У одного ребенка с по-
вышенным уровнем tIgE была диагностирована ПА, 
у другого пациента в дальнейшем выявлена бытовая 
сенсибилизация. 
При анализе уровня общего IgE в группе детей с дис-
трофической формой ВБЭ без проявлений ПА обнаруже-
но его повышение у 20 пациентов, при этом в подавляю-
щем большинстве случаев (у 18) уровень tIgE находился 
в пределах 1000 kUA/l. У 3 пациентов с повышенным уров-
нем tIgE была выявлена изолированная бытовая сенсиби-
лизация, а у 4 детей без клинических проявлений ПА 
обнаружены sIgE к одному или двум пищевым аллергенам 
в пределах среднего уровня (до 2,1 kUA/l). Иная картина 
наблюдалась в группе детей с дистрофической формой 
ВБЭ, сочетающейся с ПА. Так, уровень tIgE превы-
шал возрастную норму у 10 из 15 больных ПА, при этом 
у 6 пациентов уровень tIgE превышал отметку 1000 kUA/l 
(у 5 ― >3000 kUA/l , у 4 ― значительно превышал норму, 
не достигая при этом уровня 1000 kUA/l. 
Таким образом, в целом в группе детей с дистрофиче-
ской формой ВБЭ повышенные уровни tIgE наблюдались 
в 36,6% случаев (n=30), статистически значимо чаще, 
чем в группе детей с простой формой ВБЭ (p<0,05). У 17 
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(34,1%) пациентов с дистрофической формой ВБЭ отме-
чено повышение уровня общего IgE, которое не сопрово-
ждалось ни отягощенностью анамнеза по аллергическим 
заболеваниям, ни выраженной сенсибилизацией к како-
му-либо из исследуемых аллергенов. 
Проведенная в дальнейшем на основании аллерго-
логического обследования, результатов диагностической 
диеты и при необходимости ― диагностического введе-
ния продуктов коррекция рациона позволила купировать 
симптомы ПА аллергии у детей, что способствовало 
уменьшению симптоматики со стороны как кожных по-
кровов, так и гастроинтестинальной системы. Так, у детей 
с аллергией к БКМ перевод на безмолочную диету с ис-
пользованием высокогидролизованных и аминокислот-
ных смесей позволил добиться быстрой положительной 
динамики и в отношении гастроинтестинальных симпто-
мов, и кожных проявлений атопии, и в целом нутритив-
ного статуса, что было бы невозможно без исключения 
из рациона основного причинно-значимого аллергена ― 
белка коровьего молока [8].
В качестве иллюстрации важности диагностики ПА 
у детей с ВБЭ приведем короткое описание клинического 
наблюдения ребенка-участника группы данного исследо-
вания.
КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ 
Девочка А., 9 мес. Диагноз основной: Q81.2 Дистрофиче-
ский рецессивный буллезный эпидермолиз, генерализо-
ванная форма; сопутствующий: недостаточность питания. 
Множественная пищевая аллергия, IgE-опосредованная 
форма.
Жалобы при поступлении: высыпания на коже лица, 
головы, туловища, верхних и нижних конечностей, со-
провождаемые зудом и болезненностью; снижение ап-
петита.
Краткий анамнез. В семье ― аллергические заболе-
вания. Поражение кожи с рождения. Диагноз «Эпидер-
молиз буллезный дистрофический» установлен в первые 
дни жизни. Грудное вскармливание до 2 нед. С 2 нед 
в питании использовались молочные смеси, затем сме-
си на основе умеренно гидролизованного молочного 
белка (ГА). С 3 мес появилась сыпь на щеках, которая 
усиливалась при изменении питания (отмечались высы-
пания и выраженный зуд при введении творога, кефира, 
индейки, гречневой каши). В течение 2 мес (с 7 до 9 мес 
жизни) получала смесь на основе козьего молока, на 
фоне чего наблюдалось временное улучшение со стороны 
атопических проявлений с последующим обострением 
кожного процесса. Аппетит резко снижен, высасывает не 
более 90−120 мл смеси. Питание при поступлении: смесь 
Нэнни ― 90−120 мл по требованию (каждые 1−1,5 ч), 
овсяная каша ― 100 г /1 раз в день без учета фактического 
питания.
Вес 7,050 кг; рост 72 см.
Показатели Z-score: HAZ 0,51; WAZ 2,05; BAZ 2,52 ― 
соответствуют умеренной недостаточности питания.
Общее состояние тяжелое. Кожно-патологический 
процесс носит распространенный симметричный харак-
тер, представлен пятнами, пузырями, эрозиями, короч-
ками, чешуйками, рубчиками и локализован на коже 
волосистой части головы, лица, щек, носогубного тре-
угольника, ушей, подбородка, шеи, туловища, верхних 
и нижних конечностей, ладоней и подошв. 
Субъективно: болезненность, интенсивный зуд.
На период обследования на основании анамнестиче-
ских данных ребенку была назначена элиминационная 
диета: аминокислотная смесь (Неокейт) по 100 мл 12 раз/
день (100 ккал/кг в сутки) с выраженным положительным 
эффектом (отмечены улучшение аппетита, положитель-
ная динамика со стороны кожных высыпаний, уменьше-
ние зуда). 
При обследовании:
 • общий белок сыворотки крови ― 57 г/л; 
 • общий IgE ― >3000 Ед/мл;
 • специфические IgE (ImmunoCAP): 
— молоко ― 10,76 kUA/l (умеренно высокий; 
III класс);
— казеин ― 12,42 kUA/l (умеренно высокий; 
III класс);
— альфа-лактальбумин ― 11,47 kUA/l (умеренно 
высокий; III класс);
— бета-лактоглобулин ― 15,9 kUA/l (умеренно вы-
сокий; III класс);
— яичный белок ― 73,6 kUA/l (очень высокий; 
V класс);
— говядина ― 6,4 kUA/l (умеренно высокий; 
III класс);
— свинина ― 1,17 kUA/l (средний; II класс);
— мясо кролика ― 0,99 kUA/l (средний; II класс);
— мясо индейки ― 38,7 kUA/l (высокий; IV класс);
— рыба (треска) ― 0,27 kUA/l (0 класс);
— пшеница, ячмень, клейковина ― более 100 kUA/l 
(предельно высокий; VI класс);
— соя ― 15,86 kUA/l (умеренно высокий; III класс);
— дрожжи ― 1,83 kUA/l (средний; II класс);
— яблоко ― 0,94 kUA/l (средний; II класс);
— банан ― 0,52 kUA/l (низкий; I класс);
— груша ― 0,41 kUA/l (низкий; I класс);
Рис. 4. Характер распределения sIgE (индивидуальные уровни sIgE) к пищевым белкам животного происхождения в группе детей
с дистрофической формой врожденного буллезного эпидермолиза и пищевой аллергией
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— cмесь домашней пыли h×2 (Hollister-Stier labs, Der-
matophagoides pteronyssinus, Dermatophagoides farinae, 
Blattella germanica) ― положительно;
— cмесь грибковых аллергенов m×2 (Penicillium no-
tatum, Cladosporium herbarum, Aspergillus fumigatus, 
Candida albicans, Alternaria alternate) ― положи-
тельно.
На основании клинико-лабораторного обследования 
ребенку был выставлен сопутствующий диагноз: «Недо-
статочность питания. Множественная пищевая аллергия, 
IgE-опосредованная форма» и сформирован гипоаллер-
генный безмолочный безглютеновый рацион с использо-
ванием аминокислотной смеси в соответствии с протоко-
лом ведения детей с аллергией к БКМ [13]. Калорийность 
рациона была рассчитана по формуле для расчета пи-
тания детей с ВБЭ [6] и составляла 160 ккал/кг в сутки 
(145% возрастной нормы). 
На фоне перевода на безмолочную диету в сочетании 
с комплексной терапией было отмечено значительное 
снижение зуда кожных покровов и выраженности гипе-
ремии на участках кожи с пятнисто-папулезными эле-
ментами. Прибавка массы тела за 7 дней составила 380 г 
(8 г/кг в сутки), что является показателем эффективности 
проводимой диетотерапии. 
Нежелательные явления
В настоящем исследовании нежелательных/побочных 
эффектов не отмечалось.
Обсуждение
В настоящем исследовании впервые проведен анализ 
встречаемости пищевой аллергии и сенсибилизации к пи-
щевым аллергенам на большой (для такого редкого забо-
левания) группе детей с врожденным буллезным эпидер-
молизом. Проведенный анализ позволил констатировать 
высокую частоту ПА у этой категории больных, особенно 
в группе детей с дистрофической формой ВБЭ, у которых 
ПА была выявлена в 24,2% случаев. Следует отметить, что 
это несопоставимо выше, чем частота ПА по результатам 
популяционных исследований, проводимых в Европей-
ском регионе. Так, по данным систематического обзора, 
представленного в клинических рекомендациях EAACI 
(2014) [8], в среднем в Европейских странах частота пи-
щевой аллергии составляет 5,9%. При этом повышенные 
уровни специфических sIgE к одному и более пищевым 
продуктам определяются в популяции в среднем в 10,1%. 
Сочетание клинических проявлений ПА с повышенным 
уровнем IgE к соответствующим пищевым белкам опре-
деляется у детей с частотой 1,3−4,6% [8]. 
Такой высокий процент случаев ПА среди детей с дис-
трофической формой ВБЭ, по всей видимости, связан 
с обширными нарушениями целостности кожных покро-
вов, а также поражением слизистых оболочек желудочно-
кишечного тракта, что приводит к избыточному посту-
плению антигенов, в том числе пищевых аллергенов, и, 
как следствие, формированию сенсибилизации. 
Поскольку тяжелый кожный процесс при ВБЭ, а так-
же свойственное этой патологии поражение желудочно-
кишечного тракта маскируют проявления ПА, для этих 
детей характерна недооценка симптомов аллергии и ги-
подиагностика ПА, что в свою очередь влечет за собой 
неадекватные рекомендации по питанию: в частности, 
использование молочных смесей у детей с аллергией 
к БКМ не только ухудшает течение кожного процесса, но 
и способствует нарушению нутритивного статуса ребенка.
Также в настоящем исследовании впервые описана 
высокая частота встречаемости повышенного уровня об-
щего IgE у детей с дистрофической формой ВБЭ, которая 
составила 36,6% и была статистически значимо выше, чем 
в группе детей с простой формой ВБЭ (p<0,05). Наиболее 
часто высокие и предельно высокие уровни общего IgE 
встречались у детей при сочетании дистрофической фор-
мы ВБЭ и ПА.
К сожалению, в рамках данного исследования у от-
дельных пациентов с дистрофическим ВБЭ причина по-
вышения уровня общего IgE, в том числе и до пре-
дельных значений (>3000 kUA/l), осталась не до конца 
выясненной. Так, у детей с дистрофической формой ВБЭ 
без клинических проявлений ПА высокие титры обще-
го IgE были выявлены в 42,5% случаев (n=20), при этом 
в 29,8% случаев (n=14) ― при отсутствии сенсибилизации 
к исследованным аллергенам. По всей видимости, та-
кая высокая частота гиперпродукции иммуноглобулинов 
класса Е у детей с дистрофической формой ВБЭ может 
объясняться двумя факторами. Во-первых, повреждение 
кожного и кишечного барьера способствует сенсибили-
зации к пищевым, аэро-, а возможно, и бактериальным 
аллергенам (уровни sIgE к которым в рамках данного ис-
следования не оценивались). Во-вторых, могут иметь зна-
чения особенности иммунного ответа у этой категории 
больных, связанные с наличием постоянно действующего 
воспалительного фактора. Для изучения особенностей 
IgE-ответа у детей с дистрофической формой ВБЭ, безу-
словно, необходимы дальнейшие исследования.
Резюме основного результата исследования
В группе детей с дистрофической формой ВБЭ (n=60) 
ПА была диагностирована в 15 случаях (24,2%). Ее кли-
ническими проявлениями были гастроинтестинальные 
симптомы и/или усиление кожного зуда и появление но-
вых высыпаний, не типичных для основного заболевания. 
В этиологической структуре ПА у детей с дистрофической 
формой ВБЭ лидировали молочные продукты (n=11); 
у 6 пациентов отмечалась ПА на глютен и злаки, у 5 ― 
на куриное яйцо, у 7 детей имелись реакции на фрукты 
и овощи. У 4 больных также отмечались симптомы ПА 
на другие продукты ― рыбу, говядину, свинину, курицу. 
У детей с простой формой ВБЭ (n=20) ПА диагностиро-
вана лишь у 2 пациентов (10%). 
Отдельного внимания в данном наблюдении заслужи-
вает довольно частое выявление высоких (>1000 kUA/l), 
а в ряде случаев (11,3%) ― предельно высоких 
(>3000 kUA/l) уровней общего IgE у больных с дистро-
фической формой ВБЭ. В группе детей с дистрофиче-
ской формой ВБЭ повышенные уровни tIgE наблюдались 
в 36,6% случаев (n=30) ― статистически значимо чаще, 
чем в группе детей с простой формой ВБЭ (p<0,05).
Обсуждение основного результата исследования
Дистрофические формы буллезного эпидермоли-
за характеризуются значительным повреждением кож-
ных покровов и у подавляющего числа больных ― также 
и слизистой оболочки желудочно-кишечного тракта. Это 
одновременно приводит к нарушению барьерных свойств 
кожи и желудочно-кишечного тракта и создает условия для 
избыточного поступления во внутреннюю среду организма 
антигенов, в том числе пищевого происхождения. Анализ 
клинических данных показал, что ПА вносит свой вклад 
в общую клиническую картину, поэтому должна обяза-
тельно диагностироваться и учитываться в комплексной 
терапии этой сложной категории больных. Следует от-
метить, что вопросы пищевой сенсибилизации и пищевой 
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аллергии у данной категории больных не изучены. Так, 
в доступных источниках (Web of Science и PubMed) нами 
обнаружена всего одна работа, в которой М. Grunwald 
и соавт. [7] описали клинический случай наличия эози-
нофильных инфильтратов в сочетании с повышенным 
уровнем общего IgE у ребенка с дистрофической формой 
ВБЭ. Полученные нами данные свидетельствуют о том, 
что наличие ПА должно активно выявляться и учитываться 
при составлении рациона и осуществлении нутритивной 
поддержки у этой тяжелой категории больных [14−16].
Для уточнения природы гиперпродукции IgE 
(>1000 kUA/l, а в 11,3%случаев ― >3000 kUA/l) и спек-
тра сенсибилизации к различным группам аллергенов 
у пациентов с дистрофической формой ВБЭ необходимы 
дополнительные исследования.
Ограничения исследования
Ограничением в настоящем исследовании в первую 
очередь являлся небольшой размер выборки, обуслов-
ленный характером самого заболевания, относящегося 
к группе орфанных. С этим же связан неоднородный 
возрастной состав исследуемой группы. Ограничением 
исследования явилось также отсутствие данных по уров-
ню sIgE ко всем пищевым, бытовым и эпидермальным, 
бактериальным и грибковым антигенам: это не входило 
в задачи исследования и не было необходимым для фор-
мирования выводов по основным результатам настоящей 
работы. Однако это не позволило до конца расшифровать 
природу гиперпродукции IgE у некоторых детей обследо-
ванной группы.
Заключение
Врожденный буллезный эпидермолиз относится 
к орфанным заболеваниям, и наблюдения, включающие 
большие группы таких больных, сами по себе являются 
редкостью. По всей видимости, именно в связи с этим 
в доступной нам литературе (Web of Science и PubMed) 
мы встретили только одно описание клинического случая 
сочетания дистрофической формы ВБЭ у ребенка с на-
личием эозинофильных инфильтратов и повышенным 
уровнем общего IgE, и не обнаружили исследований, 
связанных с анализом коморбидности ПА и ВБЭ, а так-
же с характеристикой сенсибилизации у этой категории 
пациентов. 
Впервые полученные в настоящем исследовании дан-
ные о высокой частоте ПА у детей с различными формами 
ВБЭ, особенностях клинических проявлений и спектре 
сенсибилизации к пищевым аллергенам свидетельствуют 
о том, что наличие ПА должно активно выявляться и обя-
зательно учитываться при составлении рациона питания 
этой сложной категории больных. В обследованной груп-
пе больных недиагностированная ПА приводила к утя-
желению симптоматики, тогда как выявление причин-
но-значимых аллергенов и соответствующая коррекция 
рациона позволяли купировать часть симптомов у детей 
с ВБЭ, обусловленным коморбидной ПА. 
Дети, страдающие дистрофической формой ВБЭ, 
имеют особые нутритивные потребности в связи с целым 
комплексом факторов, в том числе из-за потери пита-
тельных веществ с отслаивающимся эпителием и повы-
шенных затрат в связи с хроническим воспалительным 
процессом. Организация нутритивной поддержки этой 
сложной категории больных представляет собой весьма 
непростую задачу. Наличие у ребенка пищевой аллергии, 
особенно аллергии к белкам коровьего молока, еще боль-
ше усложняет задачу формирования адекватного рациона 
этим детям, поскольку резко ограничивает для примене-
ния бо льшую часть специализированных продуктов для 
энтерального питания и нутритивной поддержки. 
Природа впервые описанного в настоящем исследо-
вании частого выявления высоких (>1000 kUA/l) и в ряде 
случаев (11,3%) ― предельно высоких (>3000 kUA/l) 
уровней общего IgE у больных с дистрофической формой 
ВБЭ требует дальнейшего изучения. 
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